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ACase　of　Basal　Cell　Nevus　syndrome　Patient
with　Recurrence　of　Multiple　Jaw　Cysts　30　Years　after　Operation
　　　　　Ichiro　kAwAHARA1,Tomohiro　HAMADA1,　Hideki　koNl
satoshi　TAKADA1,　Takashi　OHNol,　Yuko　sAKuRAI2　and　Hiroshi　ITo2
　　　　Basal　cell　nevus　syndrome(BCNs)shows　 various　symptoms　in　the　bone　and　skin
and　it　generally　causes　multiple　jaw　cysts　occur　in　the　oral　cavity.We　report　a　case　of
BCNS　 patient　who　developed　a　recurrence　of　multiple　jaw　cysts　30　years　after　the　last
operatlon.
　　　 A51-year-old　man　was　referred　to　our　hospital　because　of　a　pain　in　the　right　molar
region　of　the　mandible.　With　a　diagnosis　of　multiple　jaw　cysts　and　BCNs,　 cyst　extirpa-
tion　had　been　performed　30　years　ago.　Radiological　examination　showed　cyst-like　radio-
lucent　areas　in　the　maxilla　and　mandible.　The　clinical　diagnosis　was　recurrence　of
multiple　jaw　cysts.　We　performed　cyst　extirpation　under　general　anesthesia.　The　histo-
pathological　diagnosis　was　keratocystic　odontogenic　tumor.　The　patient's　postoperative
course　has　been　good　with　no　evidence　of　recurrence.　But　long-term　follow-up　is　neces-
sary　because　keratocystic　odontogenic　tumor　with　BCNs　 is　easy　to　recur.
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緒 言
　　基 底 細 胞 母 斑 症 候 群(basal　cell　nevus
syndrome　以下BCNs)は骨や皮膚に多種 多様
の徴候を示す疾患であり,口腔領域では多発性顎
嚢胞(角 化嚢胞性歯原性腫瘍)が 認め られる。
　　今 回われわれは,初 回手術後30年で 多発性顎
嚢胞の再発 を確認 したBCNSの1例 を経験 した
のでその概要を報告する。
症 例
　患 者:51歳,男性。
　再初診:2008年12月中旬。
　主 訴:下 顎右側臼歯部の癒痛。
　家族歴:特 記事項 なし。
　既往歴:口 唇 ・口蓋裂。
　現病歴:1979年4月上旬,下 顎左側大臼歯部
の癒痛を自覚 し当科 を受診 した。パ ノラマエ ック
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写真1　 1979年のパノラマエックス線写真
　　　　多発性顎嚢胞(上 顎4個,下 顎3個)を 認める。
写真3　 口腔内写真
　　　 下顎右側臼歯部歯肉の腫脹を認める。その他,反
　　　 対咬合,多 数歯にわたる欠損,上顎左側前歯部か
　　　 ら口蓋部にかけての手術痕を認める。
写真2　顔貌写真
　　　 両眼隔離,鼻根扁平,上顎劣成長,中顔面の陥凹
　　　 感,左 側白唇部の手術痕を認める。
ス線写真にて多発性顎嚢胞(上 顎4個,下顎3個)
を認めた(写 真1)。 また二分肋骨,大 脳鎌の石
灰化,両 眼隔離,鼻 根扁平化を認めた。多発性顎
嚢胞,BCNsの診 断の もと,1979年4月下旬,
全身麻酔下に多発性顎嚢胞 に対 して,嚢 胞摘出術
を施行 し,病理組織学的に歯原性角化嚢胞の診断
を得た。その後,患者の都合により通院中断 となっ
た。 しか し,2008年12月上旬 よ り下顎右側臼歯
部の疹痛 を自覚 し当科を再受診 した。
　現　症:
　全身所見:体 格中程度,栄 養状態良好であった。
　 口腔外所見:両 眼隔離,鼻 根扁平を認めた。 ま
た,左 側白唇部に口唇外鼻修正術による手術痕 を
認めた(写 真2)。
　口腔内所見:下 顎右側臼歯部歯肉の腫脹 を認め
た。その他,反 対咬合,多 数歯にわたる欠損,上
顎左側前歯部か ら口蓋部にかけての手術痕 を認め
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写真4　パノラマエックス線写真
　　　　下顎右側骨体部には多房性,上 顎両側臼歯部には単房性の境界明瞭な嚢胞様透過像を認める。
写真5　上下顎CT写真
　　　　(A:下顎　水平断　B:上顎　水平断)
　　　　下顎右側骨体部および両側上顎骨に境界明瞭な病
　　　　変を認める。
写真6　頭部CT写真
　　　　(A:水平断　B:矢状断)
　　　　大脳鎌の石灰化を認める。
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写真7　胸部エックス線写真
　 　　 二分肋骨を認める。
た(写 真3>。
　画像所見:パ ノラマエ ックス線写真では,下 顎
右側骨体部には多房性,上 顎両側臼歯部には単房
性の境界明瞭な嚢胞様透過像を認め,多 発性顎嚢
胞 を思わせる所見 を認 めた(写 真4)。CT写真
では,下 顎右側骨体部および両側上顎骨に境界明
瞭な病変 を認めた(写 真5)。頭部CT写 真では
大脳鎌の石灰化を認めた(写真6)。また,胸部エ ッ
クス線写真では二分肋骨 を認めた(写 真7)。
　臨床診断:多 発性顎嚢胞の再発,BCNs。
　処置および経過:上 記診断の もと,2009年2
月上旬,全 身麻酔下に腫瘍摘出術を施行 した。す
べての箇所においておか ら状の内容液を認め,摘
出は容易であった。摘出後は可能な箇所は周囲骨
を一層削除し,完全閉鎖創とした。現在術後2年
経過 しているが,再 発もなく経過良好である。
　病理組織学的所見:裏 装上皮は扁平上皮で錯角
化を示 してお り,また基底細胞はやや円柱で柵状
配列をなしていた(写 真8)。
病理組織学的診断:角 化嚢胞性歯原性腫瘍。
考 察
　BCNsは,基底細胞母斑,多 発性顎嚢胞,大
脳鎌の石灰化,二 分肋骨,手 掌の点状小窩などを
主症状 とする常染色体優性遺伝性疾患で ある1)。
BCNsの診断基準 はい まだ確立 しておらず,臨
床の現場では,臨 床所見や家族歴などから総合的
に診断す ることが多い。BCNsにおける多発性
顎嚢胞の発生頻度は高 く,BCNsの診断 ・治療
において,わ れわれ歯科医,口 腔外科医の果たす
役割は大 きい。 また,BCNsでは口唇 ・口蓋裂
写真8　 病理組織像
　　　 裏装上皮は扁平上皮で錯角化を示 し,基底細胞は
　　　 やや円柱で柵状配列を認める。
の合併率が高い との報告があり,Evansら2)はそ
の頻度 を約5%と している。本症例 では,多 発
性顎嚢胞,大 脳鎌の石灰化,二 分肋骨,手 掌の点
状小窩,両 眼隔離,鼻 根の扁平化,口 唇 ・口蓋裂
を認め,BCNsの典型例であったといえる。
　BCNsにおけ る多発性顎嚢胞は角化嚢胞性歯
原性腫瘍である。角化嚢胞性歯原性腫瘍は,以 前
は歯原性角化嚢胞 として歯原性嚢胞に分類 されて
いたが,そ の再発率の高 さか ら2005年に歯原性
腫瘍に分類 されるようになった。角化嚢胞性歯原
性腫瘍の再発率については,永田ら3)は14.4%(146
例中21例),友松 ら4)は15.8%(120例中191　U)と
報告 している。 また,BCNsにおける角化嚢胞
性歯原性腫瘍は,一 般的な角化嚢胞性歯原性腫瘍
と比較 して再発率が さらに高いとされてい る5,6)。
これは,BCNsに伴 う角化嚢胞性歯原性腫瘍の
裏装上皮の増殖能が非BCNsと比較 して充進 し
た状態で あることや,BCNs患者 の上皮細胞 は
潜在的に高い増殖能を有することなどが考 えられ
る7,8)。
　角化嚢胞性歯原性腫瘍の経過観察は,再 発率の
高 さを考慮すれば長期にわた り必要である。友松
ら4)は再発19例中4例 で,8年 を超 えて再発 して
いた ことより,術 後の経過観察期間は10年以上
が望 ましいと報告 している。 しかし,長期にわた
る経過観察は患者の事情等で中断となることも少
なくない。本症例において も経過観察 は中断 し,
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術後30年で多発性顎嚢胞の再発を確認 したが,再
受診 以前 に再 発 して いた もの と考 え られ る。
BCNSに伴 う角化嚢胞性歯原性腫瘍では,基 底
細胞癌の発症の可能性 を考慮 して皮膚科 と連携 し
ながら,患者の負担 を考慮 しつつ可能な限り長期
にわたる経過観察が必要であると考える。
結 語
　今回われわれは,初 回手術後30年で多発性顎
嚢胞の再発を確認 したBCNsの1例を経験 したの
で,若 干の文献的考察を加 えて報告 した。
　本論文の要旨は,第36回口腔外科学会北日本地方会(平
成22年5月21日　仙台市)に おいて発表した。
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